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Management of pectus excavatum
Congenital chest wall deformities are consi-
dered to be anomalies in chest wall growth
related to excessive or insufficient growth
(aplasia or dysplasia) of the osseous or carti-
laginous structures or the rib cage. These de-
formities are associated in 95% to overgrowth
leading into depression (pectus excavatum)
or protuberance of the sternum (pectus cari-
natum). Pectus excavatum may lead to cardio-
pulmonary disorder or impact on patient’s
self-esteem. The management of pectus ex-
cavatum has evolved this last decade with
minimal invasive repair.

thorax

Les déformations congénitales de la paroi thoracique sont liées
a un probléme lors de la croissance de la paroi thoracique en
relation avec une croissance excessive ou insuffisante (dysplasie
ou aplasie) des structures osseuses ou cartilagineuses de la
cage thoracique. Ces déformations sont associées, dans 95%
des cas, a une croissance excessive qui peut mener a une dé-
pression (thorax en entonnoir) ou une protubérance du sternum
(thorax en caréne). Le thorax en entonnoir peut étre a l'origine
de symptéomes cardio-respiratoires et de génes esthétiques
majeures. La prise en charge du thorax en entonnoir a évolué
ces derniéres années avec l'apparition de la technique mini-
male invasive.

INTRODUCTION

Les déformations congénitales de la paroi thoracique sont liées
soit a une croissance excessive, soit insuffisante (dysplasie ou
aplasie) des structures osseuses ou cartilagineuses de la cage
thoracique. Ces déformations sont associées, dans 95% des cas,
a une croissance excessive qui peut mener a une dépression
(thorax en entonnoir) ou une protubérance du sternum (thorax
en caréne). Les aplasies ou dysplasies de la paroi thoracique
(syndrome de Poland, de Jeune ou Jarcho-Levin) sont beau-
coup plus rares et ne représentent que moins de 5% des dé-
formations thoraciques. Le thorax en entonnoir (pectus excava-
tum), qui représente environ 90% des déformations thoraci-
ques, consiste en une dépression variable de la paroi thoracique
antérieure occasionnant une déviation postérieure du sternum
et des cbtes 3 a 7 ainsi que leurs cartilages costaux.!'2 Bien
qu'il existe différentes hypothéses, la pathogenése du thorax
en entonnoir n'est pas encore clairement expliquée. En fonc-
tion de la sévérité, le thorax en entonnoir peut présenter des fonctions cardio-
respiratoires abaissées; méme si I'aspect esthétique est généralement au premier
plan. Le traitement proposé est habituellement chirurgical. Ces derniéres années,
la mise en place d'une barre rétrosternale par abord minimal invasif (opération
de Nuss) s’est largement répandue, avec ses avantages et ses inconvénients.

SYMPTOMES ET PATHOGENESE

Le thorax en entonnoir est la déformation de la paroi thoracique la plus fré-
quente. Il est caractérisé par un enfoncement de la paroi thoracique antérieure
au niveau du tiers distal du sternum, associé a une courbure postérieure des car-
tilages costaux adjacents au niveau des cotes 3 a 7. Une asymétrie ou une rota-
tion du sternum peuvent étre fréquemment retrouvées. Il apparait dans environ
une naissance sur 400 avec une prédominance chez le garcon (ratio homme/
femme: 5/1).1"4 Lorigine du thorax en entonnoir reste peu claire. Bien que 40%
des patients aient un membre de la famille qui présente cette anomalie, aucun
gene n'a pu étre formellement identifié.> Un déséquilibre dans la croissance du
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sternum et des structures osseuses et cartilagineuses des
coOtes a été évoqué dans la pathogenese. De plus, une ano-
malie intrinseque du cartilage chondro-costal a été suggérée
en raison de I'association du thorax en entonnoir avec des
maladies du tissu conjonctif.!'2 En effet, environ 60% des
patients avec un syndrome de Marfan et 15% avec une sco-
liose présentent un thorax en entonnoir.>7

Le thorax en entonnoir peut apparaitre dés la naissance
ou la petite enfance, mais est généralement reconnu durant
la phase de croissance entre douze et quinze ans, avec une
aggravation de la déformation progressive jusqu’a la matu-
rité du squelette osseux. La plupart des patients vont pré-
senter une aggravation progressive de la symptomatologie
cardio-pulmonaire en raison de la rigidité progressive de la
cage thoracique qui apparait en fin de croissance (tableau 1).”

La géne esthétique, occasionnée par la déformation, a
longtemps été au premier plan des plaintes des patients.
Limpact psychologique, au moment de la puberté, de la
malformation thoracique, n’est pas négligeable et la souf-
france psychologique est un élément important a prendre en
compte dans la décision opératoire. En effet, le patient est
grandement géné lorsqu’il doit exhiber son thorax (école,
piscine, plage), pouvant mener a des troubles psychologi-
ques et de 'estime de soi. Par le passé, la plupart des in-
vestigateurs croyaient que les fonctions cardio-pulmonaires
restaient normales, méme en cas de déformation sévere, et
pensaient que le cceur n'était que déplacé sur la gauche et
pas comprimé.8-11 Ces observations n’étaient basées que
sur des mesures statiques de la fonction cardio-pulmonaire
comme la capacité vitale, les volumes expiratoires, la pres-
sion cardiaque droite et le débit cardiaque. Néanmoins, il
a été montré que le thorax en entonnoir a un impact négatif
sur le remplissage du ventricule droit et le débit cardiaque
si ces mesures sont effectuées lors d'un effort. La spiro-
ergométrie a montré une diminution par rapport a la valeur
prédite de la quantité d'oxygene qui peut étre délivrée
(VO, max) chez les patients avec un thorax en entonnoir. La
correction du thorax en entonnoir a montré une améliora-
tion du volume et du débit cardiaques a I'effort, approchant
ceux des enfants normaux.%!2 D'autres symptémes peuvent
étre retrouvés en cas de thorax en entonnoir tels que des
douleurs thoraciques, des infections respiratoires ou des
palpitations. Lincidence des prolapsus mitraux est plus
élevée que dans la population générale et se corrige dans
50% des cas apres la chirurgie. De maniére générale, la
sévérité des symptémes n’est pas forcément liée a I'impor-
tance de la déformation.”

La répercussion de la compression cardiaque du thorax
en entonnoir ainsi que I'amélioration psychologique sont

Tableau I. Symptomes retrouvés en cas de thorax
en entonnoir

. Dyspnée/intolérance a I'effort

. Perte d’endurance

. Douleur thoracique

. Fatigue

. Palpitations (prolapsus mitral)

. Tachycardie/arythmie (bloc de branche droit, Wolff-Parkinson-White)
. Infections respiratoires

. Vertiges
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Tableau 2. Examens complémentaires nécessaires
en vue d’une prise en charge d’un thorax en
entonnoir

Examen radiologique (Rx/CT-scan)
* Index de Haller
» Compression cardiaque

ECG
* Troubles du rythme

Echocardiographie/lRM cardiaque
« Compression cardiaque
* Aorte (Syndrome de Marfan)

Fonctions pulmonaires
 Syndrome restrictif

Examen fonctionnel cardio-pulmonaire
* Mesure de la VO,

certainement les raisons pour lesquelles les patients se
sentent mieux aprés lI'intervention, mangent mieux et ont
une meilleure tolérance a l'effort.

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Un patient présentant un thorax en entonnoir doit bé-
néficier d'un bilan pour évaluer I'impact de la déformation
(tableau 2). Ce bilan ne doit pas inclure tous les examens
fonctionnels possibles cardio-pulmonaires, mais seulement
ceux qui seront nécessaires pour déterminer si le patient
doit étre référé au chirurgien en vue d’'une éventuelle in-
tervention.

Le CT-scan thoracique non injecté avec reconstruction
en trois dimensions permet d’évaluer I'anatomie de la dé-
formation, la rotation et la compression du cceur (figure 1).
Lindex de sévérité (index de Haller) peut également étre
calculé en mesurant le ratio entre le diametre transverse et
antéro-postérieur a I'endroit de la dépression la plus sé-
vere. La population normale présente un index jusqu’a 2,5,
alors que les thorax en entonnoir sont considérés comme
séveres si le ratio est >3,1.13

Un électrocardiogramme doit étre pratiqué pour recher-
cher un éventuel trouble du rythme associé (bloc de branche
droit, bloc AV 1¢r degré ou un syndrome de Wolff Parkinson-
White).”

Figure |. CT-scan thoracique d’un patient présentant
un thorax en entonnoir avec importante compression
du ventricule droit
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Lexamen cardiologique a pour but de visualiser le degré
de compression du sternum sur le cceur et notamment sur
le ventricule droit et 'oreillette droite. En effet, la compres-
sion empéche le remplissage de ces structures lors de la
diastole, ce qui peut provoquer une symptomatologie lors
d’effort. De plus, I'imagerie cardiaque permet de documen-
ter le prolapsus mitral ainsi que d’exclure une anomalie au
niveau de la valve ou de la crosse aortique fréquemment
retrouvée en cas de syndrome de Marfan. Traditionnelle-
ment, une échographie cardiaque transthoracique est suf-
fisante car elle permet également de contrbler la correc-
tion de la compression en postopératoire. Certains centres
pratiquent également I'IRM cardiaque qui donne une meil-
leure résolution, néanmoins I'examen ne peut étre répété
en postopératoire immédiat en raison du matériel métalli-
que implanté. Léchographie transcesophagienne peropé-
ratoire est également un outil pour visualiser directement
la disparition de la compression cardiaque. Une étude a
montré une amélioration du remplissage diastolique du
ventricule droit de 40% apres correction, lors du contrble
peropératoire par échographie transcesophagienne.!4

Les fonctions pulmonaires montrent généralement un
syndrome restrictif et obstructif léger a modéré avec une
diminution de la capacité vitale, la capacité pulmonaire to-
tale et du VEMS a la spirométrie estimée a environ 85% de
la valeur prédite. De maniéere intéressante, suite a la cor-
rection chirurgicale du thorax en entonnoir, on ne retrouve
pas d’amélioration notable des fonctions pulmonaires. En
effet, I'effet de la correction est réduit par la rigidité de la
paroi induite par I'intervention chirurgicale.!>

La spiroergométrie permettant d’examiner la quantité
d'oxygene délivrée au tissu lors d’'un exercice n'est pas
pratiquée de routine. Celle-ci peut montrer une VO,l/min
abaissée chez les patients symptomatiques avec un thorax
en entonnoir.”

PRISE EN CHARGE

Les médecins de premier recours doivent avoir une
bonne compréhension de la maladie et de I'importance de
la déformation afin de pouvoir référer le patient & un centre
spécialisé en vue d’une correction chirurgicale. Linterven-
tion doit étre proposée normalement vers la fin de 'ado-
lescence, entre seize et dix-neuf ans. En effet, une correc-
tion effectuée lors de la fin de la croissance permet de
diminuer les risques de récidive car la croissance osseuse
est presque achevée. Si l'intervention est pratiquée chez
un patient trop jeune, la persistance de la croissance suite
a la correction chirurgicale peut entrainer une déformation
secondaire ou une récidive du thorax en entonnoir. De
plus, la résection trop précoce des cartilages peut induire
un trouble de développement de la cage thoracique. La
correction chez I'adulte peut également étre proposée, mais
le type d'intervention réalisée dépendra de la plasticité
résiduelle de la paroi thoracique.!¢-19 Un avis chirurgical doit
étre proposé au patient en cas de symptomes énumérés
dans le tableau 3. Avant toute correction chirurgicale, un
accord doit obligatoirement étre effectué par le chirurgien
responsable aupres de la caisse maladie pour la prise en
charge des frais d’hospitalisation.
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Tableau 3. Indications opératoires en cas de thorax
en entonnoir

|. Symptomatique

2. Progression de la déformation

3. Mouvement paradoxal de la paroi thoracique lors de l'inspiration

profonde

4. Index de Haller > 3,1

5. Compression cardiaque ou déplacement

6. Compression pulmonaire

7. Fonctions pulmonaires anormales avec signes de restriction
8. Prolapsus de la valve mitrale

9. Pathologie cardiaque secondaire a la compression du coeur
10. Image corporelle
I'1. Echec d’une précédente réparation
12. Tests cardio-pulmonaires anormaux

Il existe actuellement deux approches chirurgicales: la
voie ouverte (opération de Ravitch modifiée) et la voie mi-
nimale invasive (opération de Nuss).

Lopération ouverte (sterno-chondroplastie) que nous
pratiquons est une modification de I'intervention de Ravitch,
décrite il y a plus de 50 ans.#10 Celle-ci nécessite une inci-
sion sous-mammaire d’environ 20 cm. Un détachement de
I'insertion sternale du muscle grand pectoral est réalisé afin
d’exposer le sternum et les cartilages costaux (3 a 7). Une
résection sous-périchondrale du cartilage costal (cotes 3 a 7),
associée a une section transverse du sternum, permet de
remodeler la partie antérieure du thorax. Une barre trans-
sternale est par la suite fixée sur la face antérieure des
coOtes. Celle-ci est retirée dans un deuxiéme temps a six
mois de l'intervention apres complétes cicatrisation et sta-
bilisation. Cette intervention est actuellement proposée
aux patients présentant une déformation asymétrique du
sternum, en cas de combinaison de thorax en entonnoir
avec un thorax en caréne ou chez le patient adulte avec
une importante rigidité de la paroi thoracique empéchant
I'abord minimal invasif. Les résultats aux niveaux fonction-
nel et esthétique sont excellents. Le taux de complications
est d’environ 15% (infection de plaie, épanchement pleu-
ral, pneumothorax) et la récidive exceptionnelle (1%). Les
désavantages par rapport a 'opération minimale invasive
sont la longueur de l'incision et la durée opératoire plus
longue. 1820

La technique minimale invasive a été décrite par Nuss
en 1988 initialement chez I'enfant.?! La technique chirurgi-
cale et les indications ont progressivement évolué. Cette
intervention est actuellement proposée en cas d’enfonce-
ment modéré et symétrique chez I'adolescent en fin de
croissance et méme chez I'adulte si I'élasticité de la paroi
thoracique reste conservée (figure 2). Le test de l'autocor-
rection (correction de la déformation thoracique en exercant
une épreuve de Valsalva) permet de juger de I'élasticité
résiduelle de la paroi thoracique et déterminer si le patient
peut bénéficier de cette approche. Lintervention consiste
a placer par deux courtes incisions latérales de 3 cm une
barre concave en position rétrosternale a travers la paroi
thoracique, puis de pratiquer une rotation de la barre en
position convexe pour relever le sternum. Les extrémités
de la barre sont fixées a la face antérieure des cotes pour
diminuer le risque de migration secondaire de la barre (fi-
gure 3). Il n’est ainsi pas nécessaire de réséquer des carti-
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lages ou de pratiquer une ostéotomie sternale. Le patient
doit impérativement bénéficier dans les cing premiers jours
d'une antalgie par péridurale en raison des douleurs post-
opératoires importantes. Lantalgie est par la suite maintenue
pour une durée d’environ un mois. La barre est maintenue
en place trois ans avec différentes précautions d'usage (in-
terdiction de sport de contact a risque). Dans un premier
temps, les chirurgiens ont montré une réticence pour l'in-
troduction de la technique en raison de complications per-
opératoires graves, survenues lors de la mise en place de
la barre en rétrosternale, avec des cas décrits de perfora-
tions cardiaques ou pulmonaires. Actuellement, la mise en
place de la barre est effectuée sous controle visuel direct par
thoracoscopie, minimisant le risque de lésions d'organes.
Les autres complications rapportées sont les infections de
plaie, les pneumothorax, les déplacements de la barre, les
allergies liées a la barre et la correction excessive. Les ré-
sultats esthétiques sont excellents, avec des degrés de
satisfaction de >90% selon les séries.?2

Les résultats au niveau fonctionnel aprés correction chi-
rurgicale montrent que I'on ne retrouve pas d’amélioration
notable des fonctions pulmonaires. En postopératoire im-
médiat, la spirométrie montre une capacité et une VEMS
légerement abaissées.!! En effet, I'effet de la correction est
réduit par la rigidité de la paroi induite par l'intervention
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La barre est positionnée et stabilisée sur les cotes latéralement et refoule
antérieurement le sternum.

chirurgicale. Néanmoins, certaines séries ont montré une
discrete amélioration des fonctions pulmonaires a distance,
notamment apres retrait de la barre de Nuss.?3

Du point de vue cardiaque, les patients montrent une
amélioration discrete mais significative du débit cardiaque
et de la fraction d'éjection a trois mois, effet qui perdure
méme a distance de l'intervention.!2

Une méta-analyse récente comparant les deux techniques
n'a pas montré de différences significatives dans le taux de
complications postopératoires, la satisfaction du patient, la
durée d’hospitalisation et la reprise de 'activité. Néanmoins,
les patients opérés selon la technique de Nuss présen-
taient un taux de récidives et de migrations de la barre
augmenté.!>

CONCLUSIONS

La philosophie de la prise en charge du pectus excavatum
est en train d’évoluer. Les effets cardio-pulmonaires peu-
vent étre significatifs et s’'aggravent avec I'dge. Laspect
esthétique n’est plus le seul argument en vue d’'une cor-
rection. La chirurgie peut étre proposée de maniére siire
avec une morbidité faible et une durée d’hospitalisation
courte. Différentes options peuvent étre proposées en te-
nant compte de I'dge, de I'importance de la déformation et
doivent étre discutées avec un spécialiste. |

Les auteurs n'ont déclaré aucun conflit d'intérét en relation avec
cet article.

Implications pratiques

Le thorax en entonnoir peut étre a I'origine de troubles res-
piratoires et cardiaques qui peuvent s’aggraver lors de la
croissance a I'adolescence

Un bilan radiologique et fonctionnel de la déformation doit
étre réalisé avant une correction chirurgicale

Le patient doit étre référé a un centre spécialisé pour déter-
miner quelle technique chirurgicale proposer en fonction de
son age et du degré de déformation
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